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緒 言
近年，先天性心疾患の治療成績の向上とともに
成人先天性疾患患者は増加しており，循環器内科
医が診療に当たる機会も増加している．その中で
単心室症は比較的稀な先天性疾患であり，その根
治術として多くは Fontan 型手術が実施され，心
室中隔形成術が適用される症例は限られる．また
単心室症に対する姑息術後，根治術後の突然死発
生率は比較的高く，心不全，肺高血圧症に加えて
特に不整脈の管理が術後経過において重要とな
る．我々は左室型単心室症に対して心室中隔形成
術による根治術 26年後に心室細動による心肺停
止をきたした一例を経験したので文献的考察を加
えて報告する．
症 例
患者：35歳，男性．
主訴：心肺停止
既往歴：生後 5カ月で左室型単心室症と診断．2
歳：肺動脈絞扼術，9歳：心室中隔形成術と肺動
脈再建術，恒久的ペースメーカー移植術，18
歳：恒久的ペースメーカージェネレーターを抜
去．25歳時：発作性心房細動に対する電気的除
細動．
家族歴：特記すべきことなし．
現病歴：単心室症根治術後の経過に問題なく成人
したが，大学進学に伴い関東から関西へ転居して
以降は心疾患に対する定期通院は途絶えていた．
某年 4月 8日 16時 25分頃，職場で突然倒れたと
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要旨：症例は 35歳男性．生後 5カ月で左室型単心室症と診断され，2歳時に肺動脈絞扼術，9歳時に
心室中隔形成術と肺動脈再建術，恒久的ペースメーカー移植術を実施された．25歳時に発作性心房
細動に対して電気的除細動が実施されて以降は医療機関への通院が途絶えていた．某年 4月 8日勤務
中に心室細動による心肺停止となり，心蘇生術により蘇生に成功した．低体温療法後，神経学的後遺
症なく覚醒した．心室細動の原因として虚血性心疾患や電解質異常，薬剤の関与は否定的であり，単
心室症に伴う解剖学的異常，刺激伝導系障害，術後心筋障害を基礎とした心室細動と推察された．植
込み型除細動器移植術を実施し，第 35病日に独歩退院となった．単心室症は稀な先天性心疾患であ
り，その根治術 26年後に心室細動による心肺停止をきたし，救命しえた一例を経験したので，文献
的考察を加えて報告する．
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ころを同僚が発見し救急要請した．救急隊到着
時，心室細動による心肺停止状態であったため心
肺蘇生術（cardiopulmonary resuscitation ; CPR）
を開始し，自動体外除細動器（automated external
defibrillator ; AED）による電気的除細動が 3回実
施されたところ，自己心拍が再開し，当院救急搬
入となった（図 1−a）．覚知 16時 29分，現着 16
時 33分，自己心拍再開 16時 41分，搬入 17時 00
分，推定心肺停止時間 16分間．
搬入時現症：意識レベル Japan Coma ScaleⅢ−
200, Glasgow Coma Scale E1, VT, M3，血圧 168/
120 mmHg，脈拍 60／分，整．自発呼吸は認める
ものの，微弱であり，換気補助下で経皮的動脈血
酸素飽和度 94％（Laryngeal mask 挿入下，酸素 10
L/min）．可視粘膜に黄疸，貧血なし．チアノーゼ
なし．前胸部正中に手術痕あり．リンパ節腫大な
し．心音：Ⅰ音，Ⅱ音の減弱あり．心尖部に最強
点を有する収縮期雑音を聴取（LevineⅢ／Ⅳ）．呼
吸音：両肺野に湿性ラ音を聴取．四肢に浮腫なし．
入院時検査所見：血液検査では D-dimer 1.06 μg/
ml と軽度上昇を認めるのみで，その他に異常値
は認められなかった（表 1）．12誘導心電図では
心拍数 60／分の完全房室ブロック，Ⅱ・Ⅲ・aVF
・V4−V6誘導で ST 低下を認めた（図 1−b）．胸
部単純 X 線では心胸郭比 68.9％ と心陰影の拡
大，肺うっ血を認めた（図 2）．胸部単純 CT で
図 1−（a）AED 心電図記録，（b）搬入時 12誘導心電図
（a）3回目の電気的除細動により心室細動の除細動に成功した（↓）．
（b）HR 60 bpm の完全房室ブロックを認め，Ⅱ・Ⅲ・aVF・V4−V6誘導で ST 低下を認めた．（ST-T 変化は前医
と同様であった．）
表 1
血算
白血球数 92×102/μl
赤血球数 530×104/μl
血色素量 15.9 g/dl
血小板数 17.5×104/μl
生化学
総蛋白量 7.2 g/dl
総ビリルビン 1.0 mg/dl
AST 30 U/l
ALT 32 U/l
LDH 217 U/l
CPK 113 U/l
BUN 15.8 mg/dl
Cr 0.86 mg/dl
Na 143 mEq/l
K 4.2 mEq/l
Cl 104 mEq/l
CRP 0.07 mg/dl
凝固・線溶系
PT-INR 1.00
APTT 32.2 sec
D-dimer 1.06 μg/ml
動脈血ガス分析
（laryngeal mask 挿入下，O2 10 L/min）
pH 7.25
pCO2 56.6 mmHg
pO2 248.0 mmHg
HCO3− 23.7 mmol/l
BE −2.8 mmmol/l
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は心拡大と心室中隔部に high density な構造物，
および両側背側肺野に気管支透良像を伴う浸潤影
を認めた．心エコー図では心室自由壁の壁運動は
良好であったが，僧帽弁および三尖弁閉鎖不全症
を認めた．また心室中隔部の高輝度構造物の奇異
性運動を認め，機能的左室から機能的右室への左
右シャント血流を認めた（図 3）．安静201Tl シン
チグラフィでは201Tl の集積低下像は認められ
ず，99mTc-ピロリン酸シンチグラフィでは99mTc-ピ
ロリン酸の集積像は認められなかった．冠動脈
CT では冠動脈に明らかな有意狭窄は認められな
かった．
入院後経過：AED による電気的除細動後の当院
搬入時心電図では完全房室ブロックを呈していた
が，心拍数は 60 bpm 前後であり，血圧も保たれ
ていた．しかし，胸部 X 線では肺うっ血および
心陰影の拡大を認め，酸素化不良であったため気
管挿管による人工呼吸器管理を開始し，同時に低
体温療法を開始した．入院後は心室性不整脈は認
められず，呼吸循環動態も安定していた．第 2病
日に低体温療法を終了し，第 3 病日に抜管した
図 2 搬入時胸部単純 X 線（臥位）
心陰影の拡大と肺うっ血を認めた．また胸骨固定用ワ
イヤー（計 5 本）と心外膜ペーシングリードを認め
た．
図 3 搬入後経胸壁心エコー図
左室自由壁の壁運動は良好であり，心室中隔部の人工
物の奇異性運動を認めた．
fLVDd 58 mm, fLVDs 41 mm, PWT 8.6 mm, EF 57.6％
（modified Simpson’s rule）
（a）長軸像．心室中隔壁部に高輝度構造物を認めた
（①）．
（b）四腔像．機能的左室から機能的右室へシャント血
流を認めた（②）．
（c）大動脈弁直下に痕跡的右室を認めた（③）．
（d）中等度から高度の僧帽弁閉鎖不全症を認めた．
fLVDd ; functional left ventricular diameter at end dia-
stolic, fLVDs : functional left ventricular diameter at end
systolic, PWT ; left ventricular posterior wall thickness,
EF ; ejection fraction
表 2 右心カテーテル検査
・圧測定
RA 18/15（16）mmHg
RV 51/10（27）mmHg
PA 42/17（27）mmHg
PCWP 23/18（20）mmHg
LV 111/15（17）mmHg
Ao 120/70（90）mmHg
Qp/Qs 1.3
・心拍出量測定
CO 3.83 l/min
CI 1.97 l/min/m2
SV 98.2 mL／回
SI 50.6 mL／回／m2
LVSW 121.9 gm／回
LVSWI 62.82 gm／回 m2
・血管抵抗測定
PVR 146.2 dyne・sec・cm−5
PVRI 284.3 dyne・sec・cm−5・m−2
SVR 1545.7 dyne・sec・cm−5
SVRI 3005.0 dyne・sec・cm−5・m−2
RA : right atrium, RV : right ventricle, PA : pulmo-
nary artery, PCWP : pulmonary capillary wedge
pressure, LV : left ventricle, Ao ; Aorta, Qp /Qs :
pulmonary to systemic blood flow, CO : cardiac out-
put, CI : cardiac index, SV : stroke volume, SI :
stroke index, LVSW : left ventricular stroke work,
LVSWI : left ventricular stroke work index, PVR :
pulmonary vascular resistance, PVRI : pulmonary
vascular resistance index, SVR : systemic vascular
resistance, SVRI : systemic vascular resistance index
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が，神経学的異常所見は認められず，ベッドサイ
ドリハビリテーションを開始した．第 6病日より
歩行を開始したが，安静度の拡大に伴い軽度の血
圧上昇を認めたため，アンジオテンシン受容体拮
抗薬およびカルシウム拮抗薬で血圧管理を行っ
た．第 20病日に心機能評価，左右シャントの評
価目的で右心カテーテル検査を実施した．心拍出
量 3.93 L/min，心係数 1.93 L/min/m2，肺体血流量
比＝1.3 であった．また肺動脈圧＝42/17（平均
27）mmHg と肺高血圧を認めたが，肺血管抵抗
係数＝3.6 Wood/m2と肺血管抵抗は正常範囲内で
あった（表 2，図 4）．第 28病日に植込み型除細
動器（implantable cardioverter defibrillator ; ICD）
移植術を実施し，術後経過は良好であったため，
第 35病日に独歩退院となった．
考 察
単心室症とは両心房が両側房室弁または共通房
室弁を介して一つの心室腔に流入する構造的異常
を特徴とする先天性心疾患であり，全先天性心疾
患のうち 0.6～1.5％を占める1）．本疾患はさらに
①主心室の形態（左室型／右室型），②痕跡的心
室の有無，位置，③心室大血管関係（正位／逆
位），④肺動脈狭窄の有無で細分類化される．単
心室症に対する治療方針は合併異常の性質や病型
により異なり，姑息的手術は肺動脈狭窄の有無に
より二分される．肺動脈狭窄が合併し，肺血流量
が低下している場合には Blalock-Taussig 手術を
行い，肺動脈狭窄非合併例では肺動脈絞扼術によ
り肺血流低下および肺高血圧の是正，心室容量負
荷の低減を図る2）．また，その後の心内修復術に
ついては①心室中隔形成術（septation），もしく
は②Fontan 型手術（ total cavopulmonary connec-
tion ; TCPC）を行う．前者は解剖学的根治術で
あり，より生理学的な血行動態を得ることができ
る．しかし，その適応は左室型単心室症，左方痕
跡型右室・心室大血管逆位で心室拡張末期容量が
正常比 170％以上，房室弁が二分割可能，肺血管
閉塞病変がない等の症例に限られる．後者は機能
的根治術であり，心室中隔形成術が可能な一部の
症例以外の単心室症に適応される．本症例は左室
型単心室症，左方痕跡的右室心室大血管逆位であ
ったため，最も生理的な心内修復術である心室中
隔形成術が実施されている（図 5）．心室中隔形
成術後の初期治療成績は極めて不良であり，Feldt
らの報告3）では術後院内死亡率は 47％であった．
しかし，近年治療成績は向上しており，黒澤らは
34 症例（平均観察期間 15 年）の生存率は 70％
以上であったと報告している4）．
本邦での先天性心疾患根治術後における突然死
発生率｛※突然死発生率＝突然死発生数÷観察期
間（年）×1000｝については 0.98※との報告があ
り，根治術後突然死のうち約 8割は術後 5年以内
に発生し，その原因は①肺高血圧症 25.9％，②不
図 4−（a）機能的右室造影（左前斜位 90度），（b）機能的右室造影（正面），（c）機能的左室造影（左前斜位 90
度），（d）機能的左室造影（正面）
（a）,（b）EF＝60.9％, SV＝105.8 ml, EDV＝173.9 ml, ESV＝68.1 ml
（c）,（d）EF＝66.4％, SV＝118.7 ml, EDV＝178.8 ml, ESV＝60.1 ml
EF ; ejection fraction, SV ; stroke volume, EDV ; end-diastolic volume, ESV ; end-systolic volume, fLV : functional
left ventricle, fRV : functional right ventricle, LA : left atrium, RA ; right atrium, BVF ; bulboventricular foramen
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整脈 24.1％であった．また姑息手術後の突然死
数については単心室症が全体の 40.5％ を占めて
いた．単心室症の根治術後突然死発生率について
は肺動脈狭窄・肺動脈閉鎖合併例で 3.33※であり，
肺高血圧症合併例で 11.13※であった5）．また Koyak
ら6）の報告では術後遠隔期の突然死発生率は約 0.8
％であり，不整脈死が約 80％を占めていた．不
整脈死の原因として，手術による刺激伝導系障
害，心筋障害，各疾患の解剖学的異常が関与して
いるものと考えられているが7～9），Koyak らは突
然死予測因子として①上室性頻拍，②QRS 幅の
増大，③QT dispersion，④中等度から高度左心不
全，⑤中等度から高度の右心不全を挙げており，
前述の推察を支持するものと考えられる．本症例
では心室細動の原因と成り得る明らかな心筋虚血
や電解質異常は認められず，薬剤性やその他の原
因も否定的であった．上記報告の突然死予測因子
である上室性頻拍の既往，QRS 幅の増大があり，
単心室症自体の解剖学的異常や術後障害を基礎と
した心室細動と考えられた．なお本症例では心臓
電気生理学的検査は実施しておらず，Wolff-
Parkinson-White 症候群の合併による心房細動か
ら心室細動へ移行した可能性は否定できていな
い．前述の Koyak らの報告6）でも先天性心疾患患
者の突然死における上室性頻拍と心室細動の関連
性については更なる検討の必要性を述べており，
器質的心疾患患者の突然死発症における上室性不
整脈の関与を評価するために心臓電気生理学的検
査による精査を検討するべきと考えられた．
不整脈による突然死を予防するためには植込み
型除細動器の移植が考慮されるが，その適応は成
人心疾患に準拠する．先天性心疾患における植込
み型除細動器の移植適応症例としては Fallot 四徴
症，大血管転位症が多くを占める10～12）．しかし，
経静脈的恒久的ペースメーカー／植込み型除細動
器を移植する際には静脈奇形や心臓の構造的問題
により困難である場合が多く，心内シャントによ
る心原性塞栓症誘発の観点からは禁忌となる場合
がある13）．また心外膜にリードを留置する場合に
は，すでに実施された心臓手術による瘢痕のた
め，至適部位に留置することが困難な場合があ
る14）．本症例では心室細動の二次予防として植込
み型除細動器移植術を行ったが，左室型単心室症
（心室大血管逆位）のため根治術として最も生理
的な心室中隔形成術が選択されていたこと，リー
ド挿入の障害となる静脈系血管奇形が認められな
かったこと，心内シャントは左右シャントであっ
たことから経静脈的方法が実施可能であった．シ
ョックリードについては機能的右室の心尖部に相
当する部位へ留置（active-fixation）したが，心内
波高は 9.7 mV，刺激閾値は 0.5 V と良好であり，
留置部位の選択は比較的容易であった．また除細
動閾値は 10 J であり，安全域の確保も可能であ
った．
図 5 単心室症に対する手術経過
（高橋長裕．図解 先天性心疾患－血行動態の理解と外科治療．第 2版 東京：医学書院 2007年より引用・改変）
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前述のとおり単心室症に対する姑息術後，根治
術後の突然死発生率は比較的高く，心不全，肺高
血圧症に加えて特に不整脈の管理が術後経過にお
いて重要となる．本症例では 18歳以降は定期的
な医療機関への通院が途絶えてしまっていたが，
心電図や心エコーによる継続的な心機能および血
行動態の評価，不整脈の種類・出現頻度の評価が
必要であった．治療成績の向上に伴い成人先天性
疾患患者は増加し続けており，我々成人循環器内
医が成人先天性心疾患患者を診療する機会も増加
している．しかし，成人先天性疾患者は複雑かつ
特徴的な血行動態を有する場合があり注意を要す
るとともに，積極的な情報，知識の収集を行い，
診療におけるエビデンスを構築していく必要があ
ると考えられた．
結 語
左室型単心室症術 26年後に心肺停止をきたし，
救命しえた一例を経験したので，文献的考察を加
えて報告した．
本稿の要旨は第 15回日本成人先天性心疾患学会総
会・学術集会（2013年 1月 20日，東京）において発
表した．
開示すべき潜在的利益相反状態はない．
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A case of cardiac arrest 26 years after ventricular septation
for a double -inlet left ventricle
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Abstract
A 35-year-old male was brought to our emergent department after undergoing successful car-
diopulmonary resuscitation for out-of-hospital cardiac arrest. He had been diagnosed with a dou-
ble -inlet left ventricle at the age of 5 months and underwent a pulmonary artery banding at 2
years of age, and ventricular septation at 9 years of age. On the current admission, he recovered
without any neurological sequelae after receiving therapeutic hypothermia. Although his initial
cardiac rhythm showed ventricular fibrillation, no examinations demonstrated any evidence of
acute coronary syndrome, electrolyte abnormalities or drug-induced arrhythmia. Therefore, ar-
rhythmogenicity due to congenital heart disease, scarring after heart surgery, and the presence of
conduction disorders were suspected as causes of the ventricular fibrillation. The patient was
thus treated with an implantable cardioverter defibrillator.
Key words : double -inlet left ventricle, adult congenital heart disease, ventricular fibrillation,
cardiac arrest
左室型単心室症根治術 26年後に心肺停止をきたした一例 ４７
